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РЕЗЮМЕ
Идиопатичната хипертрофична кардиоми-
опатия е рядко срещана в детска възраст с ви-
сок потенциален риск от фатален край. Основен 
отличителен белег е миокардната хипертрофия 
при липса на хемодинамична причина. От пър-
вия описан случай на експериментално лечение 
на кърмаче през 1971 г., бета-блокерите имат во-
деща роля в медикаментозното лечение с вари-
ации в дозовите режими. По последни литера-
турни данни и клинични проучвания употреба-
та на високи дози бета-блокер неоспоримо показ-
ва значим процент на преживяемост в дългосро-
чен план.
Представяме клиничен случай на 11-месечно 
кърмаче, което постъпва в нашата клиника с 
данни за сърдечна недостатъчност. От проведе-
ните образни изследвания – рентгенография на 
гръден кош и ехокардиография, се установи из-
разена симетрична хипертрофична необструк-
тивна кардиомиопатия. Започна се медикамен-
тозно лечение с пропранолол в постепенно по-
качваща се доза до 5мг/кг / 24часа. Няколко сед-
мици по-късно при контролно ехокардиографско 
изследване се установи значително подобрение в 
диастолната функция на лява камера с извест-
на регресия в хипертрофията на миокарда.
Контролираното прилагане на високи дози 
бета-блокери би могло съществено да подобри 
прогнозата и дългосрочната преживяемост при 
пациентите с идиопатична хипертрофична 
кардиомиопатия.
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ABSTRACT
We’re presenting a clinical case of an 11-month 
old infant, who was admitted to our clinic with symp-
toms of congestive cardiac failure.  The  chest radiog-
raphy and echocardiography results showed a severe 
symmetric hypertrophic cardiomyopathy without an 
obstruction in the left ventricular outflow tract. The 
treatment was started with Propranolol in a titrat-
ing dose until reaching the dose of 5mg/kg/24h. Sever-
al weeks later, echocardiography examination showed 
a significant improvement in the left ventricular dia-
stolic function with a certain degree of regression of the 
myocardial hypertrophy.
The use of high doses of beta blockers together with 
the monitoring of the clinical state could improve the 
prognosis and survival in patients with idiopathic hy-
pertrophic cardiomyopathy. 
Idiopathic hypertrophic cardiomyopathy is a rare 
disease in childhood with a high probability of a lethal 
outcome.  The hallmark of the disorder is myocardial 
hypertrophy that occurs in the absence of an obvious 
hemodynamic  stimulus. Since the first case of an ex-
perimental treatment of an infant described in 1971, 
beta blockers have become one of the leading medica-
tion options with variations of the dose regimes. Ac-
cording to the current literature data and clinical tri-
als, the use of beta blockers in high doses is consistent 
with a high percentage of survival.
Keywords: hypertrophic cardiomyopathy, beta block-
ers, survival
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ВЪВЕДЕНИЕ 
Хипертрофичната кардиомиопатия (ХКМП) 
се дефинира като миокардна хипертрофия, коя-
то не е предизвикана от хемодинамични сти-
мули. Може да се прояви във всяка въраст, но 
най-често в третата декада от живота. За детска-
та възраст честотата й е 0.3-0.5 на 100.000 (1), като 
средна възраст на диагностициране е 7 г., а 1/3 от 
случаите са под 1 година. 
ХКМП е най-честата причина за внезапна 
сърдечна смърт сред юноши! 
Етиология и диагноза:  ХКМП се предизвиква 
от автозомно доминантна мутация на гени, ко-
диращи саркомерните протеини. Идентифици-
рани са 8 гени и над 1400 мутации, които се про-
явяват в тези гени.
В детска възраст ХКМП може да бъде вторич-
на изява на подлежащо заболяване: 
• вродени болести на обмяната – болест на 
Pompe, Fabry, дефицит на карнитин;
• малформативни синдроми – Noonan, 
LEOPARD, Costello;
• невромускулни заболявания – Friedreich’s 
ataxia;
• новородено на майка диабетичка.
От патофизиологична гледна точна сърцето 
се уголемява за сметка на задебелените стени.
Самата кухина е с нормален или по-малък 
обем.
Диагнозата се базира на ЕхоКГ изследване, 
което демонстрира хипертрофирала, но не и ди-
латирана ЛК. Основен момент е наличието или 
не на обструкция в лявокамерния изходен път.
ЕКГ е патологична в 75-95% от случаите (3).
Клиника: 
• Внезапна сърдечна смърт - най-често от 
РПН, свързано с физическо натоварване.
• Диспнея – затруднено дишане.
• Пресинкоп, синкоп, ангина.
• Сърцебиене.
• Застойна сърдечна недостатъчност – рядко 
срещана в детска възраст.
• Поведение след поставяне на диагнозата:
1. Рестрикция на физическата активност.
2. Медикаментозна терапия за контролиране на 
симптомите.
Първо средство е бета-блокерът. Той заба-
вя СЧ, подобрява диастолната функция и уве-
личава УО. Проучване от 1999 г. демонстрира, че 
преживяемостта значително нараства при ле-
чение с високи дози бета-блокер, > 5мг/кг/24ч. в 
детска възраст. По този начин рискът от внезап-
на сърдечна смърт, както и от сърдечна недоста-
тъчност, намалява от 5 до 10 пъти. Това може да 
се обясни с фармакокинетиката на пропранолол 
(бета-блокер). Поради по-бързия метаболизъм 
при децата са необходими по-високи дози, за да 
се поддържа терапевтично плазмено ниво (4, 5, 
6, 7). 
Напр. кърмаче изисква 4 пъти по-висока доза 
в сравнение с възрастен човек, дете 2-11 г. – 2.9 
пъти по-висока, а 12-15 г. – 1,4 пъти.
3. Оперативна миектомия при тежка обструк-
ция (1, 2). 
4. Имплантиране на кардиовертерен дефибри-
латор (1, 2). 
Клиничен случай:
Представяме клиничен случай на 11-месечно 
кърмаче, което постъпва в нашата клиника в ув-
редено общо състояние, с данни за сърдечна не-
достатъчност – тахидиспнея, ДЧ 54/мин, стене-
що дишане, тахикардична сърдечна дейност, СЧ 
150/мин. От проведениете образни и лаборатор-
ни изследвания:
Рентгенография на гръден кош – данни за 
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Ехокардиография - изразена симетрична хи-
пертрофична необструктивна кардиомиопатия с 
водеща лявокамерна диастолна дисфункция. Де-
белини на междукамерната преграда и задна сте-
на на лява камера – 11 мм, намален обем на ЛК 
(Фиг. 2).
Лабораторни изследвания – без данни за 
възпалителна активност, повишени ст-ти на КК, 
КК-МВ.
Започна се медикаментозно лечение с про-
пранолол в постепенно покачваща се доза до 5мг/
кг / 24часа. 
ПРОСЛЕДЯВАНЕ 
Няколко седмици по-късно при контролно 
ЕхоКг изследване се установи подобрение в диас-
толната функция с известна регресия в хиперт-
рофията на миокарда! (Фиг. 3 и 4).
ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Контролираното прилагане на високи дози 
бета-блокери би могло съществено да подо-
бри прогнозата и дългосрочната преживяемост 
при пациентите с идиопатична хипертрофична 
кардиомиопатия.
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